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Hypertensions arterielles 
d'origine surrenale 

En presence d'une hypokaliemie, de troubles vasomoteurs 
paroxystiques, ou en cas de resistance au traitement, une cause de 
I'hypertension arterielle doit etre recherchee. Son origine surrenale 
est liee le plus frequemment a un hyperaldosteronisme primaire par 
hyperplasie bilaterale des surrenales, et releve d'un traitement 
medicamenteux. Le traitement chirurgical est indique en cas 
d'adenome de Conn et de pheochromocytome. 


Pierre-Fran?ois Plouin, Laurence Amar, Charlotte Lepoutre-Lussey * 


L a prevalence des hypertensions arterielles secondaires 
nest cormue qua partir de series hospitalieres : elle est 
surestimee par le fait qu’on adresse aux services specia- 
lises les hypertendus chez qui on soupconne une cause. 

Leur prevalence dans ces series est de 5 a 10%, dont la 
majorite est d’origine surrenale (fig. I). 1 Les recomman- 
dations conseillent la recherche d’une hypertension arte- 
rielle secondaire s’il y a des signes d’appel, notamment 
une hypokaliemie ou des troubles vasomoteurs paroxys- 
tiques, ou si I’hypertension resiste au traitement. 2 Une 
hypertension arterielle secondaire n’est pas necessaire- 
ment curable. Les hypertensions arterielles surrenales les 
plus frequentes sont liees a l’hyperaldosteronisme pri- 
maire par hyperplasie des surrenales, qui releve d’un trai- 
tement medicamenteux. Sont potentiellement curables 
les hypertensions arterielles pour lesquelles il existe un 
traitement radical : c’est le cas des hyperaldosteronismes 
par adenome de Conn et des pheochromocytomes. Une 
hypertension arterielle potentiellement curable n’est pas 
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BHZI1 Prevalence des hypertensions arterielles 
secondaires dans des centres specialises. 

Les hypertensions arterielles (HTA) associees a la 
contraception estroprogestative et a I’insuff isance renale 
sont exclues. 
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toujours guerie par le traitement radical : la probability 
de guerison est bee a l’age, avec un taux d’echecs crois- 
sant quand l’age augmented On estime qu’environ 6 % 
des hypertensions arterielles sont bees a un hyperaldo- 
steronisme primaire, dont moins de la moitie est bee a un 
adenome de Conn (2 a 3 %), dont la moitie est a son tour 
guerie par la chirurgie (environ 1 % de l’ensemble des 
patients adresses a des services specialises). 4 La pre- 
valence du pheochromocytome et du syndrome de 
Cushing (v. page 957) est inferieure a 0,1 % des hyper- 
tendus. 5 

HYPERALDOSTERONISMES PRIMAIRES 


Pathogenie et definitions 

L’aldosterone se be avec une forte affinite au recepteur 
mineralocorticoide du tube contourne distal (fig. 2). 
Cette liaison induit la translocation du complexe hor- 
mone-recepteur dans le noyau. Le recepteur mineralo- 
corticoide ainsi active stimule la transcription des genes 
codant la Na/K-ATPase et le canal epithehal sodique ami- 
loride-sensible, avec pour resultat une reabsorption de 
sodium et une perte de potassium. La retention sodee 
induit une hypertension arteriebe et inliibe la secretion de 
renine. 


L’hyperaldosteronisme primaire (fig. 2) est defini par 
l association d’une hypertension arteriebe, d’une hyperse- 
cretion d’aldosterone et d’une renine basse ; il est souvent 
associe a une hypokabemie. Par ordre decroissant de fre- 
quence, ses causes sont Fhyperplasie bilaterale des surre- 
nales ou hyperplasie idiopathique, l’adenome de Conn, 
l’hyperplasie primitive unilaterale, et des formes excep- 
tionnebes comme les hyperaldosteronisme famibaux et 
les carcinomes surrenaux avec hyperaldosteronisme pri- 
maire. L’adenome de Conn est la forme generalement 
curable d’hyperaldosteronisme primaire. C’est une 
tumeur benigne ne depassant pas 20 mm de diametre et 
secretant exclusivement de l’aldosterone. Le depistage, le 
diagnostic positif, le diagnostic etiologique et la decision 
operatoire sont schematises dans la figure 3. 

Presentation et depistage 

Le depistage de Phyperaldosteronisme primaire lors 
du bilan initial de l’hypertension arteriebe repose sur la 
mesure de la kabemie, recommandee chez tous les hyper- 
tendus. 2 Si la kaliemie a jeun et sans garrot est inferieure a 
3,7 mmol/L, il faut ecarter une cause digestive (diarrhee, 
vomissements) ou la kaburese serait basse (< 40 
mmol/24 heures), ou une hypokabemie iatrogenique 
(prise de reglisse, d’alcabns, de diuretiques, de laxatifs) 
avant de commencer l’enquete hormonale. L’hyperaldo- 


PHYSIOLOGIE HYPERALDOSTERONISME 

PRIMAIRE PAR 
ADENOME DE CONN 


HYPERALDOSTERONISME 
PRIMAIRE PAR 
HYPERPLASIE BILATERALE 
DE LAGLOMERULEE 



ULUILZI Principaux types d'hyperaldosteronisme primaire. 
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steronisme primaire n’est associe a une hypokaliemie que 
dans la moitie des cas mais peut entrainer une hyperten- 
sion arterielle resistante. La resistance au traitement 
(pression arterielle superieure ou egale a 140/90 inmHg 
malgre 3 medicaments antihypertenseurs dont un diure- 
tique) est le second motif de recherche dun hyperaldo- 
steronisme primaire. 

Conditions de I'exploration 

Le diagnostic d’hyperaldosteronisme primaire repose 
sur la mesure couplee de Faldosterone et de la renine. Or 
ces honnones sont influencees par leur cycle nycthemeral, 
les apports en electrolytes, la position, et, le cas echeant, 
par les traitements antihypertenseurs en cours. Les mesu- 
res sont faites entre 8 h et 10 h, dans des conditions stan- 
dardises concemant : 

- la position, apres une heure en position couchee et/ou 
une heure en position debout ; 

- la natriurese et la kaliurese. On verifie que la natriurese 
est dans la fourchette ou ont ete etablies les valeurs de 
reference de renine et d’aldosterone (habituellement 75 
a 150 mmol/24 heures). L’echappement sode de Fhyper- 
aldosteronisme primaire fait qu’il n’y a pas d’oedeme dans 
cette affection. La natriurese reflete les apports sodes et la 
kaliurese les apports potassiques. La consommation de 
sodium etant habituellement superieure a celle de potas- 
sium, il n’y a pas d’inversion du rapport Na/K. On verifie 
que la kaliurese n’est pas basse (< 40 mmol/24 heures) 
pour ecarter une perte digestive de potassium. En cas 
d’hypokaliemie, on domie du chlorure de potassium pour 
eviter une hyperexcitabilite cardiaque et faciliter le diag- 
nostic : en effet, une hypokaliemie importante peut inhi- 
ber partiellement la secretion d’aldosterone et rendre le 
tableau biologique moins parlant ; 

- les mesures sont faites en principe sans traitement, mais 
Fhyperaldosteronisme primaire entraine souvent une 
hypertension arterielle severe qui ne permet pas toujours 
un sevrage therapeutique. II faut alors arreter au moins 
6 semaines la spironolactone et 15 jours les diuretiques, 
betabloquants ou antagonistes du systeme renine-angio- 
tensine, le traitement faisant appel si necessaire aux alpha- 
bloquants ou aux antagonistes des canaux calciques. 

Diagnostic positif d'hyperaldosteronisme 
primaire 

La dissociation renine-aldosterone 

La signature biologique de Fhyperaldosteronisme pri- 
maire est une aldosterone elevee en presence d’une 
renine basse (activite renine plasmatique ou concentra- 
tion plasmatique de renine active), avec elevation du rap- 
port aldosterone/ renine. L’usage de ce rapport a l’interet 
de red u i re l’influence de l’heure, de la position et des 
apports sodes, car la renine et Faldosterone evoluent dans 
le meme sens sous l’influence de ces parametres. Les 



Ul’UllXJ Alqorithme pour I'exploration et la surveillance 
des hyperaldosteronismes primaires. 

HTA : hypertension arterielle. 


seuils diagnostiques doivent etre determines pour chaque 
laboratoire du fait de la diversite des methodes de mesure 
de renine et d’aldosterone. Nous utilisons les seuils sui- 
vants : un rapport aldosterone/ renine active superieur a 
64 pmol/ mU a 2 reprises en prenant comme valeur mini- 
male de renine 5 mU/L, plus une augmentation en valeur 
absolue de l’aldosterone : aldosterone plasmatique supe- 
rieure a 555 pmol/L (200 ng/L), ou aldosterone urinairc 
hydrolysable a pldl superieure a 63 nmol/24 heures 
(23 pg/24 heures). 

Les tests dynamiques 

Ces tests cherchent a demontrer l’autonomie de la 
secretion d’aldosterone. 6 Les tests de stimulation par l’or- 
thostatisme prolonge (4 heures de marche) ou par le furo- 
semide intraveineux recherchent, en principe, un defaut 
de stimulation s’il s’agit d’un adenome de Conn, alors que 
la stimulation serait physiologique en cas d’hyperplasie 
idiopathique. Les tests de freination par la charge en sel 
orale ou intraveineuse, ou par l’administration de capto- 
pril ou d’un mineralocorticoi'de exogene, recherchent au 
contraire une freination de la secretion d’aldosterone 
dans Fhyperplasie idiopathique, absente en principe dans 
Fadenome de Conn. En fait, il existe des adenomes de 
Conn « repondeurs » ou « non repondeurs » a la renine 
(ces demiers restent sensihles aux manoeuvres de stimu- 
lation et de freination), et le benefice tensionnel de la chi- 
rurgie est similaire dans ces 2 formes. 7 
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Diagnostic etiologique 

L'imagerie 

La distinction entre adenome et hyperplasie idiopa- 
thique repose habitueUement sur l’imagerie. La tomoden- 
sitometrie est la meilleure imagerie ; l’imagerie par reso- 
nance magnetique (IRM), qui a une moindre resolution, 
est reservee aux cas d’allergie a Fiode. Au cours d’un 
hyperaldosteronisme primaire confinne, un nodule unila- 
teral de plus de 10 mm est en faveur d’un adenome de 
Conn. Dans Fhyperplasie idiopathique, les surrenales peu- 
vent etre epaissies et irregulieres, ou encore d’apparence 
normale. 


La preuve d'une secretion unilaterale d'aldosterone 

La pierre de touche de la decision operatoire est la 
mise en evidence d’une hypersecretion unilaterale d’aldo- 
sterone 7 , car l’intervention doit retirer une hypersecretion, 
et non un adenome qui pourrait etre non secretant. Les 
tumeurs non secretantes des surrenales, souvent de 
decouverte fortuite ou « incidentalomes », 8 sont en effet 
frequentes et peuvent etre associees a une hyperplasie 
idiopathique. La preuve d’une hypersecretion unilaterale 
demande le catheterisme des veines surrenales pour 
mesurer l’aldosterone et le cortisol. On standardise la 
mesure de l’aldosterone par celle du cortisol pour tenir 
compte d’une eventuelle dilution de l’effluent surrenal. Le 




EST N 


Les hypertensions arterielles d'origine surrenale sont devenues les causes les plus frequentes d’hypertension arterielle 
secondaire, prenant a la maladie renovasculaire la premiere place. Cela est lie a ce qu'on a appele I'epidemie 
d'hyperaldosteronisme primaire.' Cette «epidemie» est liee au depistage plus frequent de formes plus modestes de la maladie 
grace a I'emploi du rapport aldosterone/renine dans les hypertensions arterielles avec ou sans hypokaliemie. L'augmentation du 
nombre de cas diagnostiques d'hyperaldosteronisme primaire s'accompagne d'une reduction du pourcentage des adenomes de 
Conn (v. figure) si bien que les indications de surrenalectomie restent a peu pres stationnaires. Deux autres nouveautes dans 
I'hyperaldosteronisme primaire sont la notion d'un retentissement cardiovasculaire de I'hypertension arterielle plus grave que 
dans une hypertension arterielle essentielle de meme severite manometrique, 1 2 et la generalisation de I'abord par ccelioscopie 
dans les surrenalectomies unilaterales. 

Dans le domaine des pheochromocytomes et des paragangliomes, la principale nouveaute est la reconnaissance de nouvelles 
mutations. Desormais, une enquete familiale reposant sur le depistage genomique est possible et necessaire dans tous les cas de 
pheochromocytome ou de paragangliome pour faciliter le depistage de petites tumeurs chez les porteurs asymptomatiques de la 
mutation et du fait de la signification pronostique des mutations du gene SDHB(v. page 976). 


1. Kaplan NM. The current epidemic of primary aldosteronism: causes and consequences. J Hypertens 2004;22:863-9. 

2. Milliez P, Girerd X, Plouin PF, Blacher J, Safar ME, Mourad JJ. Evidence for an increased rate of cardiovascular events in patients 
with primary aldosteronism. J Am Coll Cardiol 2005;45:1243-8. 


Pourcentage d'HAP dans I'HTA 

Series avec > 100 hypertendus 
total : 6 980 patients 


Pourcentage de Conn dans I'HTA 

Series avec > 50 HAP 
total : 1 143 patients 



IM9 HAP: hyperaldosteronisme primaire ; HTA : hypertension arterielle 
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diagnostic d’operabihte repose sur une asymetrie de secre- 
tion avec un rapport aldosterone/cortisol 5 fois plus eleve 
du cote suspect que du cote sain. Cet examen invasif est 
realise dans les centres specialises. II est frequemment 
omis en presence d’un d’hyperaldosteronisme primaire 
avec adenome a la tomodensitometrie, ce qui participe au 
taux d’echecs de la chirurgie. II est particulierement utile si 
la tomodensitometrie est douteuse, si le patient est jeune 
(moins de 55 ans) ou Ibypertension arterieUe resistante. 

Decision therapeutique 

Si l’adenome de Conn est confirme, on propose au 
patient la chirurgie coelioscopique en precisant qu’il s’agit 
d’une tumeur benigne autorisant Fabstention chirurgicale 
et que Fhypertension arterielle n’est pas toujours comple- 
tement reversible. La chirurgie guerit Fhypertension arte- 
rielle dans un tiers des cas et en ameliore le controle dans 
un autre tiers. La correction d’une eventuelle hypokabe- 
mie, lorsque la chirurgie corrige l’hyperaldosteronisme 
primaire, est en revanche plus constante. Les parametres 
associes a un bon resultat tensionnel sont l’age (moins de 
50-55 ans), la duree de Fhypertension arterielle (5 ans ou 
moins), une bonne reponse a la spironolactone en rnono- 
therapie (mais ce test therapeutique n’est guere applicable 
aux hypertensions severes ou resistantes), et la mise en 
evidence d’une hypersecretion lateralisee d’aldosterone. 4 
Les autres cas d’hyperaldosteronisme primaire, principa- 
lement les hyperplasies idiopathiques, relevent d’un trai- 
tement medicamenteux qui a 2 objectifs : controler la 
pression arterielle, ce qui requiert souvent l’association de 
plusieurs antihypertenseurs, et controler 1’hypokaUemie si 
elle est presente, ce qui releve de diuretiques economi- 
seurs de potassium : spironolactone (Aldactone), eplere- 
none (Inspra), ou amiloride (Modamide). 

Les hypermineralocorticismes familiaux 

En cas d’hyperaldosteronisme primaire precoce avec 
antecedents familiaux d’hypertension arterielle, il faut 
penser aux hypermineralocorticismes familiaux.' 1 Ce sont 
l’hyperaldosteronisme primaire familial de type 1, sensi- 
ble a la dexamethasone, dont le diagnostic repose sur la 
recherche du gene chimerique caracteristique de cette 
affection, et l’hyperaldosteronisme primaire familial de 
type 2, dont la genomique est inconnue. II y a des hyper- 
mineralocorticismes par hypersecretion de desoxycorti- 
costerone dans le cadre de blocs enzymatiques en 1 1 (3- et 
1 7a-hydroxylases (ces blocs decrits chez l’enfant sont tres 
rares), ou ties au cortisol. Normalement, la 1 1 (3-hydroxy- 
steroide deshydrogenase de type 2 convertit le cortisol en 
cortisone au voisinage du recepteur mineralocorticoi’de, 
et la cortisone tie se be pas au recepteur. Une mutation 
inactivant le gene de cette enzyme permet au cortisol de 
stimuler le recepteur. Dans ces cas d’hypermineralocorti- 
cisme sans hyperaldosteronisme primaire, la renine et 
l’aldosterone sont effondrees. 


PHEOCHROMOCYTOMES 
ET PARAGANGLIOMES FONCTIONNELS 

Ces tumeurs synthetisent des catecholamines. L’adrena- 
lme et la noradrenabne sont pour l’essentiel converties en 
metanephrines inactives au sein de la tumeur. Seule la 
fraction non convertie a un effet cardiovasculaire : ebe 
eleve la pression arterielle par la stimulation des recep- 
teurs vasculaires alpha-adrenergiques et par la stimulation 
du systeme renine- angiotensine ; ebe accelere le coeur par 
l’effet cardiaque beta-adrenergique. Les pheochromo- 
cytomes proprement dits derivent de la medullo- 
surrenale ; les tumeurs secretantes qui derivent d’autres 
ganglions sympathiques sont appelees paragangliomes 
fonctionnels. II existe aussi des paragangliomes non fonc- 
tionnels qui n’elevent pas la pression arterieUe. 

Presentation et depistaqe 

L’expression la plus frequente de ces tumeurs est Fhy- 
pertension arterieUe, particuliere par sa variabibte, la ten- 
dance a l’hypotension orthostatique et l’association d’une 
hyperglycemie. Le pheochromocytome est spontanement 
mortel du fait de poussees hypertensives, de troubles du 
rythme et de l’evolution de la tumeur : 1 cas sur 10 est 
mabn d’emblee et 2 cas benins sur 10 recidivent dans les 


HTA paroxystique ou resistante, 
incidentalome, maladie familiale 
(NEM2, VHL, NF1, PGL) 


Mesure par HPLC 
des metanephrines (MN) 
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Imagerie anatomique : scanner, IRM 
Imagerie fonctionnelle : li3 l-MIBG 
Consultation de genetique 
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Clinique 
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ou 
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UliiJLU Algorithme pour I'exploration et la surveillance 
des pheochromocytomes et des paragangliomes. 

NEM2 : neoplasie endocrinienne multiple de type 2 ; 

VHL: maladie de von Hippel-Lindau ; NF1: neurofibromatose 
de type 1 ; PGL : paragangliomes ; HPLC : high performance 
liquid chromatography ; MN : metanephrines ; 18 FDG PET : 
tomographie par emission de positons utilisant le 18-fluoro- 
desoxyglucose; ,23 I-MIBG: scintigraphie metaiodobenzyl- 
guanidine marguee a I'iode 123. 
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La genetique du pheochromocytome 

Laurence Amar, Pierre-Franqois Plouin, Charlotte Lepoutre-Lussey* 


D es etudes recentes ont montre qu'envi- 
ron 25% des patients atteints de pheo- 
chromocytome sont porteurs d'une 
mutation germinale sur les genes RET, VHL, 
NF1, SDHD, SDHB, et SDHC.' Dans le sous- 
groupe de patients ayant une forme spora- 
dique (absence d’histoire familiale ou d'au- 
tre lesion s’integrant dans une forme 
familiale) au moment du diagnostic, une 
mutation est retrouvee chez 10 a 15% des 
patients selon les series. Ces donnees doi- 
vent conduire a rechercher une maladie 
familiale chez tout patient porteur de pheo- 
chromocytome quel que soit son age. Ces 
differentes maladies sont les suivantes. 

La neoplasie endocrinienne multiple de 
type 2 (NEM 2) [MIM 193300] est une ma- 
ladie a transmission autosomique dominante, 
secondaire a une mutation sur le gene RET. 
Les mutations se situent sur les exons 10, 11, 
13, 14, 15, 16. Les mutations sur le codon 634 
de I'exon 11 sont souvent associees a un pheo- 
chromocytome. 1 2 Au niveau phenotypique, le 
type 2A se caracterise par I'association d'un 
carcinome medullaire de la thyroide (present 
chez 90% des patients adultes), d'un pheo- 
chromocytome (present dans 50% des cas) 
et d'une hyperparathyro'fdie primitive asso- 
ciee dans 20 a 30% des cas. 2 Le type 2B com- 
prend des neuromes sous-muqueux, associes 
a un carcinome medullaire de la thyroide sou- 
vent tres precoce et malin d’emblee, et a un 
pheochromocytome. 

La maladie de von Hippel-Lindau (OMIM 
193300) est secondaire a une mutation sur 
le gene VHL. Les patients peuvent avoir 
essentiellementdes hemangioblastomes du 
systeme nerveux central, des hemangio- 
blastomes de la retine, des kystes et/ou des 
cancers du rein, des tumeurs endocrines du 
pancreas, des pheochromocytomes, des 
tumeurs du sac endolymphatique. 3 Les 
pheochromocytomes sont retrouves dans 
20 a 25% des cas, dans les types 2A, 2B et 
isolesdansle2C. 


La neurofibromatose de type 1, ou 

neurofibromatose de von Recklinghausen 
(OMIM 162200) est lie a une mutation sur le 
gene NF1. Le diagnostic, essentiellement Cli- 
nique, est pose devant I'association d'au 
moins 2 des 7 criteres cardinaux definis par 
le National Institute of Health en 1988 : 4 un 
apparente du premier degre atteint; 
6 taches cafe au lait ou plus; des lentigines 
axillaires ou inguinales; 2 neurofibromes 
cutanes ou plus, quel que soit le type, ou un 
neurof ibrome plexiforme ; un gliome du nerf 
optique ; 2 nodules de Lisch ou plus (hamar- 
tome irien) ; une atteinte osseuse caracteris- 
tique. Les pheochromocytomes ne sont 
retrouves que dans 0,1 a 5,3% des cas. 

Le paragangliome hereditaire est une 
entite pour laquelle la seule symptomato- 
logie decrite est une association de para- 
gangliomes dans plusieurs localisations. Les 
genes responsables codent 3 sous-unites de 
la succinate deshydrogenase ou complexe II 
mitochondrial (SDHD, SDHB, SDHC). Cette 
enzyme, formee de 4 sous-unites, est situee 
au carrefour entre la chaTne respiratoire 
mitochondriale et le cycle de Krebs. Les 
paragangliomes familiaux ont une transmis- 
sion autosomique dominante soumise a 
empreinte genomique maternelle pour le 
gene SDHD. Chez les patients porteurs de 
pheochromocytome, seule une patiente a 
ete identifiee comme porteuse d’une muta- 
tion sur le gene SDHC. S 

Les mutations sur le gene SDHB sont 
associees a un phenotype souvent malin 
(50% des cas). Et de plus, chez les patients 
ayant un pheochromocytome malin, la pre- 
sence d’une mutation sur le gene SDHB est 
un facteur de mauvais pronostic. 6 

Des recommandations internationales 
ont ete etablies. 7 Elies orientent le test gene- 
tique en fonction du phenotype (v. figure 4). 
En effet, il est licite de proposer a tous les 
patients un test genetique portant sur 
SDHB, SDHD et VHL. Chez les patients qui 


ont une forme bilaterale, on analyse en pre- 
miere intention les genes RET et VHL ; il en 
est de m§me chez les patients ayant deve- 
loppe la maladie avant 35 ans. Chez les 
patients avec un paragangliome de la tete et 
du cou, on teste en priorite le gene SDHD. 
Chez les patients qui ont une forme maligne, 
on teste le gene SDHB. 

La recherche de mutations deleteres est 
utile au patient (depistage des autres attein- 
tes liees au syndrome familial, depistage 
precoce des recidives) et a sa famille (depis- 
tage presymptomatique chez les apparen- 
tes porteurs de la meme mutation). 
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10 ans. Le depistage s’adresse aux hypertendus ayant des 
cephalees, des sueurs et des palpitations et a ceux dont 
rhypertension arterielle est paroxystique ou associee a un 
diabete sans surpoids. II s’adresse egalement aux patients 
ayant un syndrome familial predisposant au pheochromo- 
cytome ou au paragangliome : la neurofibromatose de 
type 1, la maladie de von Hippel-Lindau, la neoplasie 
endocrinienne multiple de type 2 et les syndromes pheo- 
chromocytome-paragangliome familiaux, de connais- 
sance recente. L’une de ces 4 maladies est presente dans 
30% de Tensemble des pheochromocytomes, et dans 
1 5 % environ des cas de pheochromocytomes apparem- 
ment sporadiques (v. encadre). 10 Enfin, la recherche d’u n 
pheochromocytome fait partie de l’enquete etiologique 
des incidentalomes (fig. 4). 

Diagnostic positif 

II repose sur la mesure des metanephrines plasma- 
tiques ou urinaires. Les catecholamines sont produites de 
fay on intennittente par le pheochromocytome, et le stress 
les eleve de fayon non specifique, si bien que leur mesure 
a une mediocre valeur diagnostique. La faihle sensibilite 
et la frequence des faux positifs lies a des interferences ali- 
mentaires et medicamenteuses ont fait abandonner la 
mesure de l’acide vanillyl-mandelique. 

Imagerie 

Elle precise le nombre, le siege et les rapports de la ou 
des tumeurs, et detecte d’eventuelles metastases. Les 
pheochromocytomes sont uniques dans la majorite des cas 


et leur diametre moyen est de 5 cm. Ils sont done faciles a 
localiser par echographie, tomodensitometrie ou IRM. Le 
vrai probleme est de ne pas meconnaitre une tumeur 
extrasurrenale, e’est-a-dire un paragangliome, ou des 
tumeurs multiples, et de diagnostiquer les tumeurs mal- 
ignes sur la presence de metastases. Dans lord re decrois- 
sant de frequence, les paragangliomes secretants siegent 
dans l’organe de Zuckcrkandl, la vessie, les hiles renaux, le 
mediastin posterieur, le pericarde et le cou. Ces tumeurs 
ectopiques different des pheochromocytomes par un 
risque superieur devolution maligne. Un paragangliome 
non secretant peut etre associe a un pheochromocytome 
ou a un paragangliome secretant. L’imagerie anatomique 
est systematiquement completee par une scintigraphie uti- 
lisant un traceur specifique, la MIBG, pour detecter des 
tumeurs ectopiques ou multiples ou des metastases. 

Traitement et surveillance postoperatoire 

Le traitement chirurgical est toujours indique du fait 
du risque evolutif, meme si la reversion de rhypertension 
arterielle est inconstante, notamment quand l’age aug- 
mente. La chirurgie demande une bonne preparation et 
une equipe d’anesthesistes et de chirurgiens experimen- 
tes, ce qui justifie une centralisation de la prise en charge 
des pheochromocytomes. Le risque de recidive et la 
necessite d une surveillance a long terme doivent etre 
expliques au patient. Cette surveillance est annuelle, 
clinique (symptomes, pression arterielle) et biologique 
(mesure de la glycemie et des metanephrines), Li magerie 
intervenant si la biologie est positive. 5 ■ 



L'hyperaldosteronisme primaire est une cause frequente 
d'hypertension arterielle avec renine basse et kaliemie 
souvent basse, associees a une hypersecretion d'aldosterone. 
Le depistage utilisant le rapport aldosterone/renine a 
augmente la frequence des cas diagnostiques 
d'hyperaldosteronisme primaire, sans augmenter 
notablement le nombre des cas chirurgicalement curables. 

La tomodensitometrie et le catheterisme des veines 
surrenales permettent de distinguer I'hyperplasie 
idiopathique (bilaterale) et les formes curables (unilaterales) 
[adenome de Conn, hyperplasie primitive]. 

La chirurgie coelioscopique s'adresse aux cas 
chirurgicalement curables qui ont de bonnes chances de 
guerison ou d'amelioration tensionnelle, e'est-a-dire les 
patients jeunes et ceux dont rhypertension arterielle resiste 
au traitement. 


-) Le diagnostic de pheochromocytome ou de paragangliome 
fonctionnel repose sur la mesure des metanephrines. 

■■■)■ Ces tumeurs sont localisees par tomodensitometrie ou 
imagerie par resonance magnetique et par les scintigraphies 
specifiques. 

-> Un tiers environ de ces tumeurs sont liees a des maladies 
hereditaires. Dans ces cas familiaux, la tumeur est plus 
souvent bilaterale ou recidivante, et la transmission est 
autosomique dominante. La recherche de mutations deleteres 
est utile au patient (depistage des autres atteintes liees 
au syndrome familial, depistage precoce des recidives) 
et a sa famille (depistage presymptomatique chez les 
apparentes porteurs de la meme mutation). 

■■■)■ Les patients operes d'un pheochromocytome ou d'un 
paragangliome doivent etre suivis indefiniment apres 
I'intervention. 
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PATHOLOGIE DE LA SURRENALE HYPFRTFNSIflNS ARTFRIFI I FS 


SUMMARY Adrenal hypertension 

Hypertension is surgically curable in a small number of patients with adrenal hypertension, mostly in patients with Conn's adenomas or 
pheochromocytomas. Patients with resistant hypertension and/or hypokalemia should be screened for primary aldosteronism. The aldosterone to renin 
ratio is a logical initial screening test. CT-scan and adrenal vein sampling help to distinguish between idiopathic hyperplasia and Conn's adenoma. 
Laparoscopic surgery is indicated when there is a history of severe or recent hypertension in patients with a typical Conn's adenoma or with a 
lateralizing adrenal vein sampling. The diagnostic test for pheochromocytoma is the determination of plasma or urinary metanephrines. Tumours can 
be located by CT-scan, magnetic resonance imaging and specific scintigraphies. One pheochromocytoma in 3 or 4 results from hereditary disease. 

Rev Prat 2008 ; 58 : 974- 78 


RESUME Hypertensions arterielles d'oriqine surrenale 

L'hypertension arterielle est chirurgicalement curable dans une minorite des cas d'hypertension secondaire d'origine surrenale, notamment dans 
I'adenome de Conn et le pheochromocytome. Un hyperaldosteronisme primaire doit etre recherche en cas d'hypertension hypokaliemique ou resistante 
au traitement. Le depistage repose sur la mesure du rapport aldosterone/renine. La tomodensitometrie et le catheterisme des veines surrenales 
permettent de distinguer I'adenome de Conn de I'hyperplasie idiopathique. La chirurgie ccelioscopique s'adresse aux patients ayant une hypertension 
recente ou resistante et un adenome de Conn typique ou une lateralisation de la secretion d'aldosterone. Le diagnostic de pheochromocytome repose 
sur la mesure des metanephrines plasmatiques ou urinaires. Les tumeurs peuvent etre localisees par tomodensitometrie, imagerie par resonance 
magnetique et scintigraphie. Un cas sur 3 ou 4 est lie a une maladie familiale. 
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